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RESUMO 

Um caso de Sarcoma Alveolar das Partes Moles Orbitárias é 
apresentado numa criança de 16 meses de idade, produzindo acen­
tuado exoftalmo esquerdo. Uma biópsia transcutânea evidenciou te­
cido compatível com sarcoma alveolar das partes moles. A doente 
faleceu em parada respiratória após curto tempo de internação, e a 
necrópsia conf"Irmou tratar-se de sarcoma alveolar das partes moles 
primário na órbita esquerda, invadindo por contigüidade a grande 
asa do esfenóide e a sela t6rcica com metástases para ambos os 
pulmões. São analisados os aspectos clínicos, histopátológicos e 
diagnóstico diferencial, acentuando-se a necessidade de Incluir esse 
tumor no diagnóstico diferencial dos tumores orbitários, tanto na 
infância quanto em adultos. 
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o Sarcoma Alveolar das Partes
Moles (SAPM) é um tumor maligno 
descrito por CHRISTOPHERSON et 
alo em 1 952(1 ), permanecendo incerta 
até hoje a sua histogênese. Enziger e 
Weiss(2) avaliam a sua freqüência em 
0,5 a 1 ,0% de todos os sarcomas das 
partes moles. A localização orbitária 
é pouco freqüente. FONT et al(3) fi­
zeram uma revisão completa do 
SAPM na 6rbita, analisando 17 ca­
sos em todos os detalhes histopato-
16gicos. O caso que apresentaremos 
a seguir será examinado em seus as­
pectos clínicos, histopatol6gicos e 
diagn6sticos diferenciais. O fato da 
inexistência na literatura nacional 
oftalmol6gica de quaisquer referên­
cias ao SAPM constitui a razão para 
a sua apresentação_ 

DESCRIÇÃO 
CLÍNICO-PATOLÓGICA DO CASO 

CMS , 1 ano e 4 meses de idade, 
feminina, parda. RG/HC 50.709-74. 

Internada em 1 6.02.74 na Cl. Ofi. 
do HC da FMUSP com intensa 
proptose axial de OE iniciada há 4 
meses, envoluindo sem dor até a ad­
missão. 

Exame Ocular: OD sem altera­
ções. OE: proptose axial associada à 
intensa quemose, cobrindo parcial­
mente a c6rnea. Grande massa tumo­
ral de coloração avermelhada, con­
sistência mole e depressível, palpá­
vel ao nível da reborda orbitária em 
todos os quadrantes. Motricidade 
extrínseca ausente em todas as posi­
ções pesquisadas. Acuidade visual 
ausente. Fundoscopia prejudicada. 
Evoluiu com estado geral decaindo 
nos primeiros dez dias de internação. 
Submetida a completo exame pediá­
trico, mas sem alterações nos vários 
aparelhos. Nenhuma massa abdomi­
nal foi detectada ao exame. 

Radiologia da 6rbita E: diâmetros 
orbitários aumentados. Velamento 
difuso por massa tumoral com densi­
dade de partes moles. Buraco 6ptico 
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com diâmetro nonnal. Elevação da 
pequena asa do esfen6ide. Nova ra­
diografia do crânio focalizando a 
sela túrcica, revelando irregularida­
des destrutivas das ap6fises clin6ides 
anteriores. 

Exames Laboratoriais: uma ampla 
bateria de exames mostrou resultados 
dentro da normalidade, com exceção 
da fosfatase alcalina, discretamente 
aumentada: 48 U. 

Hipóteses diagnósticas: Neuro­
blastoma? Rabdomiossarcoma? He­
mangiopericitoma? Tumor da hip6fi­
se? 

Biópsia: o tumor mostra morfologia 
organ6ide na maioria dos campos 
examinados, tendo de permeio áreas 
necr6ticas e espaços sinus6ides irre­
gulares em diâmetro e arquitetura, 
alguns poucos simulando "staghorn 
pattern" ,  lembrando hemangiossar­
coma. A celularidade mostra-se 
pleom6rfica com granulosidade aci­
dofílica citoplasmática, núcleos cen­
trais e/ou excêntricos , cromatina nu­
clear ora densa ora vesiculosa, com 
nucléolos evidentes. As células têm 
contornos arredondados e/ou poligo­
nais, com pouca adesividade, gru­
pando-se em pequenos pseudo-al­
véolos delimitados por finíssimas 
estruturas trabeculares fibrovasculo­
sas. Mitoses patol6gicas raras na 
amostra. Não foram vistos cristais 
intracitoplasmáticos. 

Diagru1stico: compatível com sar­
coma alveolar das partes moles, não 
se afastando a possibilidade de he­
mangiopericitoma. 

Evolução: a partir do dia 26/03 a 
doente entrou em prostração com 
vômitos incoercíveis, tornando-se 
inconsciente, sangrando pela boca e 
narinas, falecendo em parada respi­
rat6ria. 
Necrópsia SS 118.521/74 (resumo) 
- Cr/inio: tumor ocupando toda a 
6rbita esquerda e base do crânio, 
aparentemente destruindo a sela túr­
cica e comprometendo a grande asa 
do esfen6ide. Não há compressão do 
quiasma. O tumor é acastanhado e de 
consistência mole, superfície bosse­
lada, e aos cortes mostra-se granulo-
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Fig . 1 - Proptose de OE com acentuada quemo­
se. 

Fig. 2 - Corte do esfenóide (seta) ao nrvel da 
sela mostrando a desorganização das estruturas 
ósseas e as irregularidades da super/rcie tumo­
ral. 

SOo Áreas necr6ticas disseminadas. 
Pulmão direito: nos 16bulos médio e 
inferior há vários n6dulos tumorais 
medindo o maior 4 cm de diâmetro, 
consistência firme, amarelo-acin­
zentados. Pulmão esquerdo, idem. 
Glânglios mediastinais aumentados 
de volume. Idem gânglios mesenté­
ricos, do mio hepático e para-aórti­
cos o 

Microscopia: os aspectos histopa-

tol6gicos igualam-se totalmente com 
os da bi6psia, acentuando-se bas­
tante os grupamentos celulares sob a 
forma de pseudo-alvéolos delimita­
dos por finíssimas estruturas fibro­
vasculares (Fig. 3). Os espaços sinu­
s6ides são revestidos exclusivamente 
por células endoteliais. Mitoses pa­
tol6gicas disseminadas. Pesquisa em 
campos seqüenciais não demonstra­
ram cristais nos citoplasmas. 

Diagnóstico necroscópico: Sarcoma 
Alveolar das Partes Moles com Sede 
Primária na Órbita Esquerda. Infil­
tração tumoral da grande asa do es­
fen6ide e sela túrcica. Metástases 
tumorais pulmonares bilaterais. Lin­
fadenite reacional. 

DISCUSSÃO 

O SAPM é um tumor até hoje 
considerado de origem incerta, ape­
sar de amplas pesquisas com micros­
copia eletrônica e técnicas imuno­
histoquímicas. A incidência orbitária 
é rara, com faixa etária entre 1 5  e 35 
anos, mas ocorrendo também na in­
fância. LIEBERMAN et al(4) , num 
período de trinta anos, encontraram 
35 casos, a maioria nos membros in­
feriores, não constando nenhum caso 
orbitário. FONT et al(3) , em dezes­
sete casos orbitários de SAPM, acha­
ram cinco casos infantis, variando 
dos dezesseis meses aos onze anos 
de idade. Esses AA, sumariando da­
dos clínicos de mais sete casos exis­
tentes na literatura, encontraram 
quatro incidindo em crianças entre 
dez meses e oito anos de idade(5 .6). O 
tumor já fora notado antes de 1952(2) 
com denominações várias: mioblas­
toma maligno , paraganglioma al­
veolar não cromafínico e angioen­
dotelioma. As manifestações clínicas 
de nosso caso (Fig. 1) ,  proptose 
axial, quemose acentuada, ausência 
total de resposta motora da muscu­
latura extrínseca e mau estado geral 
correspondem aos casos de SAPM 
descritos na literatura. Os diagn6sti­
cos clínicos propostos em nosso ca­
so, neuroblastoma e rabdomiossar­
coma, ocorreram naturalmente pela 
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Fig. 3 - Morfologia organóide do tumor, destacando-se em campo superior um espaço sinusóide (seta) 
(H.E. x 1 50) . 

Fig . 4 - Padrão morfológico pseudo-alveolar, bem nlMo em campo inferior esquerdo, com delimitação 
fibro-endotelial (núcleos fusifonnes). Pleomorfismo celular, falta de adesividade e nucléolos evidentes. 
(H.E.  x450) . 

freqüência desses tumores orbitários 
nas crianças_ Entretanto, as altera­
ções radiol6gicas da sela túrcica 
causaram perplexidade, donde a hi-
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p6tese de um tumor hipofisário inva­
dindo a 6rbita, situação (mpar na li­
teratura de tumores orbitários, con­
trária à clínica dos tumores hipofisá-

rios, que são tumores benignos e não 
registrados na faixa etária de nosso 
caso_ A criança tinha estatura e de­
senvolvimento 6sse�pifisário nor­
mais para a idade, e inexistiam mani­
festações quiasmáticas clCnicás nem 
compressão à necr6psia. Descartada 
a hip6tese de neuroblastoma, pela 
inexistência de massas palpáveis ab­
dominais e pelas imagens radiol6gi­
cas da 6rbita, e também rabdomios­
sarcoma, que tem evolução mais rá­
pida do que o caso em estudo, além 
da inexistência de comprovação 
histopatol6gica para tais diagn6sti­
cos; idem quanto a um hemangiope­
ricitoma epiteli6ide (maligno) suge­
rido pela presença na bi6psia de es­
paços sinus6ides com morfologia 
"staghorn pattern" por não estarem 
esses espaços revestidos por células 
epiteli6ides e sim endoteliais. Fir­
mou-se pois o diagn6stico de SAPM, 
entidade pouquíssimo lembrada no 
diagn6stico diferencial de tumores 
orbitários na infância, não s6, mas 
também em adultos. As característi­
cas microsc6picas do tumor já foram 
descritas no laudo da bi6psia. Acres­
centaremos apenas mais um dado 
freqüente na histopatologia do 
SAPM e que não foi encontrado no 
caso presente: a existência de estru­
turas cristalinas diástase-resistentes e 
P AS positivas disseminadas aleato­
riamente no citoplasma da celulari­
dade tumoral, ocorrendo segundo 
SlllPKEY et al(7) em cerca de 80% 
dos casos. Os cristais variam de ta­
manho e formato, retangulares, rom­
b6ides ou agulheados. A histogêne.se 
do SAPM não foi dermitivamente 
demonstrada, havendo controvérsia 
sobre uma origem neural(5) ,  miogêni­
ca(8), paraganglionar(9), angioreninô­
mica(10). Estudos realizados histo­
quimicamente com enolase, seroto­
nina, proteína S-I00 e leucoencefa­
lina ainda não elucidaram o proble­
ma. MIEITINEN & EKFORS(l l ) ,  
com técnicas imunohistoquúnicas, 
afastaram totalmente uma origem pa­
ragangliônica e evidenciaram uma 
diferenciação de células mi6ides de­
monstrada pela presença de actina 
muscular em 4 de 7 casos estudados.  
FISHER & REIDBORD<8) em estu-
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dos ultramicrosc6picos já haviam 
sugerido em 197 1  uma origem mio­
gênica, na qual as bandas Z dos 
másculos estriados representariam as 
granulações citoplasmáticas do tu­
mor. Recentemente, DeSCHRYVER 
et al(1 0) estudaram a ultra-estrutura e 
a imunoquúnica dos granulos intra­
celulares do tumor, constatando se­
melhança com a renina, além de in­
corporarem zinco nas estruturas 
cristalinas diastáse-resistentes. 

A celularidade do tumor se com­
portaria identicamente às células 
musculares lisas dos tumores justa­
glomerulares. Inexistindo hiperten­
são nos SAPM, admitem a possibili­
dade de produção de uma renina não 
atuante, e o tumor seria um angiorre-
ninoma maligno. Não há na literatura 
nenhuma forma de SAPM benigna. 
Quanto ao tratamento, a cirurgia se­
ria a melhor possibilidade de con­
trolar o tumor, enquanto em início. 
Exenteração quando já volumoso na 
6rbita. Lembrar ainda que o SAPM 
poderá ocorrer secundariamente na 
6rbita a partir de uma sede primária 
no nariz ou seios paranasais. 

Concluindo, o estudo do presente 
caso permite-nos aÍmnar que o 
SAPM é um tumor maligno que 
ocorre primariamente na 6rbita, tanto 
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em crianças quanto em adultos, sen­
do metastatisante especialmente para 
pulmões e cérebro, devendo ser in­
cluído no diagn6stico diferencial dos 
tumores orbitários. 

SUMMARY 

CliniCal and histopathologic features 
of one case of orbital alveolar soft 
part sarcoma in a 16-month-old girl 
with unilateral exophthalmos is re­
ported. A biopsy was peiformed 
showing material compatible with 
alveolar soft part sarcoma. The 
child died of respiratory arrest and 
the necropsy confirmed the tumor as 
a primary left orbit alveolar soft 
part sarcoma extensive to the great 
sphenoidal wing and sella turcica. 
Metastasis were detected to both 
lungs. The present report amphasi­
zes the need to consider this rare 
neoplasm in the differential diagno­
sis of orbital tumor, either in chil­
dren as in adults. 
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